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背 景
サルコイドーシスは全身諸臓器に非乾酪性類上皮細胞
肉芽腫を形成する原因不明の疾患である１）。サルコイ
ドーシスにおける心病変の頻度は，欧米では２０～２７％，
日本では５８％と報告されている。心サルコイドーシス症
例の後方視的な解析では，無治療例の５年生存率は約
１０％程度と不良であり２），心サルコイドーシス症例の予
後改善には，早期の治療介入を行うことが必要と考えら
れている３）。しかし心サルコイドーシスの病像は多様性
に富んでおりしばしば診断に難渋する。現在，心サルコ
イドーシスの診断は，日本サルコイドーシス／肉芽腫性
疾患学会による２００６年改訂の診断の手引き（表１）が汎
用されている４）。本診断の手引きでは各種診断モダリ
ティーを用いた検討が必要だが，的確に診断し，矛盾を
改善するための各種モダリティーの組み合わせは未だに
不明である５）。
目 的
心サルコイドーシスを的確に診断するための，各種モ
ダリティーの組み合わせを明らかにすることを目的とし
た。
方 法
徳島大学病院循環器内科において２００６年改訂の診断の
手引きに基づいて心サルコイドーシスと診断した１３症例
（２００６年１２月～２０１０年１１月）を対象として，①診断の手
引きにおける主徴候，副徴候の陽性率，②各種主徴候，
副徴候の関連性に関して解析した。
結 果
対象とした１３症例の背景を表２に示す。平均年齢は
６５．５±５．４歳，１３症例中，女性が１２例を占めていた。心
症状は１３症例中１０症例（７６．９％）において認められ，主
な心症状は動悸および呼吸苦であった。
診断の手引きの主徴候・副徴候の陽性率を図１に示す。
主徴候においては心エコー図における心室中隔基部の菲
薄化が６９．２％と比較的高値を示す一方で，他の主徴候の
陽性率は５０％未満に留まっていた。副徴候に関しては，
心電図異常や心エコー図異常が７６．９％，８４．６％と比較的
高い陽性率を示し，ガドリニウム遅延造影心臓MRI
（Gd-CMR）における遅延造影（LGE）陽性率は１００％
と特に高い陽性率を認めた。一方，心筋生検の陽性率は
２５．０％と低値であった。
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１３症例において，診断の手引きの各項目うち，任意の
２項目を評価した際，少なくともいずれか一方で陽性所
見を得る確率を図２に示す。また同様に，任意の２項目
を評価した際，２項目ともに陽性所見を得る確率を図３
に示す。今回対象とした１３症例において，ガドリニウム
遅延造影心臓MRIを施行した９症例では，全例とも遅
延造影（LGE）を認め，陽性率は１００％であった。１３症
例中４症例は，高度房室ブロック等による緊急ペース
メーカー挿入症例など，致死的不整脈により心臓MRI
での評価が未施行であったが，その４例全例とも心エ
コー図異常を指摘できた。即ち，解析した１３症例全例に
おいて，心エコー図検査での異常所見と遅延造影（LGE）
のいずれか，あるいは両方が陽性であった。
図１．主徴候・副徴候の陽性率 図２．各２項目いずれかが陽性となる頻度
表１．心サルコイドーシスの診断の手引き（文献４）より引用）
下記に示す心臓所見を主徴候と副徴候に分け以下１），２）のいずれかを満たしかつ表１の全身反応
を示す検査所見のうちの１項目以上を満たす場合をいう。
心臓病変を強く示唆する臨床所見
１）主徴候４項目中２項目以上が陽性の場合
２）主徴候４項目中１項目が陽性で，副徴候２項目以上が陽性の場合
（１）主徴候：
（a）高度房室ブロック
（b）心室中隔基部の菲薄化
（c）Gallium‐６７citrateシンチグラフィーでの心臓への異常集積
（d）左室収縮不全（左室駆出率５０％未満）
（２）副徴候：
（a）心電図異常：心室不整脈（心室頻拍，多源性あるいは頻発する心室期外収縮），右脚ブロック，
軸偏位，異常 Q波のいずれかの所見
（b）心エコー図：局所的な左室壁運動異常あるいは形態異常（心室瘤，心室壁肥厚）
（c）核医学検査：心筋血流シンチグラフィー（thallium‐２０１chlorideあるいは technetium‐９９m
methoxyisobutylisonitrile, technetium‐９９m tetrofosmin）での灌流異常
（d）Gadolinium造影MRIにおける心筋の遅延造影所見
（e）心内膜心筋生検：中等度以上の心筋間質の線維化や単核細胞の浸潤
３）除外診断：巨細胞性心筋炎を除外する。
付記：
１）虚血性心疾患と鑑別が必要な場合は，冠動脈造影を施行する。
２）心臓以外の臓器でサルコイドーシスと診断後，数年を経て心病変が明らかになる場合がある。
そのため定期的に心電図，心エコー検査を行い経過を観察する必要がある。
３）Fluorine‐１８fluorodeoxyglucose PETにおける心臓への異常集積は，診断上有用な所見である。
４）完全房室ブロックのみで副徴候が認められない症例が存在する。
５）心膜炎（心電図における ST上昇や心嚢液貯留）で発症する症例が存在する。
６）乾酪壊死を伴わない類上皮細胞肉芽腫が，心筋生検で観察される症例は必ずしも多くない。
表２．患者背景
男性／女性
平均年齢（歳）
心症状
BHL
肺野病変
眼病変
皮膚病変
筋病変
ACE（IU／L）
BNP（pg／ml）
LVEF（％）
１／１２
６５．５±５．４
１０（７６．９％）
７（５３．８％）
９（６９．２％）
４（３０．８％）
２（１５．４％）
３（２３．１％）
２６．４±５．０
３４９．４±４２３．７
５４．９±９．４
（４８～８１）
（１２．５～４０．５）
（３１．５～２８５１．４）
（２２．７～８７．７）
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考 察
今回対象とした１３症例において，心サルコイドーシス
診断の手引きの各診断モダリティーの中で，比較的陽性
率の高い検査は，ガドリニウム遅延造影心臓MRI検査，
心エコー図，心電図検査であった。
心サルコイドーシスはサルコイドーシス症例の予後に
大きな影響を及ぼすが，各種画像検査が発達した現在に
おいても確定診断が難しい。診断が難しい理由の一つと
して心サルコイドーシスの病理学的特異性が挙げられる。
心サルコイドーシスの病理所見は他臓器と同様に類上皮
細胞肉芽腫の形成にリンパ球浸潤が加わり，局所に炎症
反応および強い線維化を呈する。一方，剖検例での検討
では心筋内の肉芽腫の分布は斑状，不均一であり心室中
隔，左室自由壁の心外膜側に好発するなど特異な分布を
示すことが報告されている。今までの病理学的検討を踏
まえると，局所で類上皮細胞肉芽腫の形成に伴う炎症反
応が惹起され心筋傷害をきたし，その後炎症反応の消退
に引き続き線維化をきたすプロセスが繰り返される中で
心電図異常や心エコー図での局所壁運動異常，心室中隔
基部の菲薄化が出現し，更に進行すると左室収縮不全が
出現すると推察される。しかし心サルコイドーシスの進
展過程は未だ不明であり，各種検査所見と心サルコイ
ドーシスの進行度との関係は今後検討する必要がある。
Gd-CMRにおいて炎症などによる心筋細胞膜の透過
性亢進および局所の線維化などにより LGEを認め，そ
の空間分解能は核医学検査よりも高いと報告されている。
従って LGEは心サルコイドーシスおける炎症や線維化
などの病理学的変化を鋭敏に検出することにより，比較
的早期から心機能が低下した進行例までの心サルコイ
ドーシスにおける心筋傷害を正確に評価しうる５）。実際，
今までの報告において心サルコイドーシスの診断におけ
る心電図，心エコー図の感度・特異度は低いのに対して，
Gd-CMRは高い感度・特異度が報告されている５）（表３）。
しかしながら，サルコイドーシス症例全例に対して Gd-
CMRを実施することの妥当性は確立されておらず，現
時点では容易に実施が可能であり生命予後の予測におい
ても有効性が報告されている心エコー図と Gd-CMRの
組み合わせが診断能の向上に結びつくと考える２，６）。
心サルコイドーシスの予後を改善させるためには，早
期の診断および経年的な経過観察が重要である。２００６年
改訂の診断の手引きでは，特異度は高いが検出感度が低
い６７Ga-citrateシンチグラムでの心臓への異常集積が主
徴候の一つとして取り上げられている。しかし早期に薬
物治療を開始するためには，診断能の向上が必須であり，
心筋傷害を高い感度，特異度で検出できる Gd-CMRを
主徴候で採用することが望ましいと考える。
結 語
心サルコイドーシスの診断においては，経過観察にお
ける利便性に優れる心エコー図，および感度・特異度に
優れる心臓MRIの組み合わせが，診断能を向上しうる
と考えられた。
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表３．心サルコイドーシス診断モダリティーの感度・特異度
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診断モダリティー 感度 特異度
心電図
心エコー図
２０１Tlまたは９９mTcシンチ
６７Gaシンチ
１８F-FDG PET
心臓MRI
低
低～中
中
低
高
中～高
低
低
中
高
中～高
高
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SUMMARY
Background : Sarcoidosis is a multiple organ granulomatous disease of undefined cause. Al-
though cardiac involvement often leads to adverse outcomes in patients with sarcoidosis, diagnosis
of cardiac sarcoidosis（CS）remains difficult due to the lack of sensitive diagnostic tests.
Purpose : To determine an appropriate combination of diagnostic tests for detecting CS.
Method and Results : Thirteen patients were diagnosed with CS from December２００６ to
November２０１０by the use of２００６revised guidelines for diagnosing CS of the Japanese Society of
Sarcoidosis and Other Granulomatous Disorders. Positive rate of each major or minor criterion in
the guidelines was examined. We also evaluated positive rate of each diagnostic test. In the major
criteria, basal thinning of the ventricular septum showed a high positive rate of７１．４％, although the
others were less than５０％. In the minor criteria, positive rates of abnormal electrocardiogram findings
and abnormal echocardiogram were７６．９％ and８４．６％, respectively. Late gadolinium enhancement
（LGE）of the myocardium on cardiac MRI scanning（CMR）showed a positive rate of１００％ ; however,
CMR was not performed in four patients due to life-threatening arrhythmia. All１３patients showed
abnormal findings at least in either echocardiogram or LGE on CMR.
Conclusion : Echocardiography is a convenient diagnostic test for detecting CS. The combination
of cardiac MRI and echocardiography may improve diagnostic sensitivity.
Key words : cardiac sarcoidosis, cardiac magnetic resonance imaging, late gadolinium enhancement
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